














Infantiilispasmioireyhtymä on imeväisiän epi-
lepsia, johon liittyvät infantiilispasmit, kehityk-
sen pysähtyminen tai taantuminen ja tyypilliset 
EEG-muutokset (1,2,3). Oireyhtymän osuus 
imeväisiässä alkavista epilepsioista on vajaa 
puolet (4). Suomessa infantiilispasmioireyhty-
mään sairastuu vuosittain noin 25 lasta (5).
Etiologia
Noin kolmanneksella infantiilispasmioireyhty-
män syy jää tuntemattomaksi (6). Tunnistetuis-
ta syistä yleisimpiä ovat erilaiset aivokuoren ke-
hityshäiriöt ja perinataaliset vaskulaariset tai 
hypoksisiskeemiset aivovauriot. Geneettisistä 
syistä tavallisin on tuberoosiskleroosi (3). Oi-
reyhtymään yhdistettyjä mutaatioita on tunnis-
tettu myös useissa muissa geeneissä, ja geneet-
tisten tutkimusmahdollisuuksien lisääntyessä 
niiden merkitys diagnostiikassa kasvaa (7). 
Traumat ja keskushermostoinfektiot ovat harvi-
naisempia syitä (3,6). Aineenvaihduntasairauk-
sista infantiilispasmien syynä voivat olla esi-
merkiksi fenyyliketonuria, orgaanishappovirt-
saisuus, pyruvaattidehydrogenaasin puutos ja 
Menkesin oireyhtymä (8).
Kliininen kuva
Infantiilispasmit alkavat useimmiten noin puo-
len vuoden iässä, mutta alkamisikä voi vaihdella 
kahdesta kuukaudesta jopa kahteen vuoteen 
(1,9). Spasmit ovat lyhyitä, vain noin yhden 
 sekunnin kestoisia. Useimmiten ne esiintyvät 
sarjoissa raajojen tai vartalon jäykistymisinä (ks. 
video: www.laakarilehti.fi > Oheisaineisto 1). 
Spasmit voivat käsittää laajoja lihasryhmiä tai 
 rajoittua vain esimerkiksi kaulan tai vartalon 
koukistumiseen. Koukistus-ojennusspasmit, 
joissa ylävartalon lihaksista sekä ojentajat että 
koukistajat supistuvat yhtä aikaa ja alaraajat ojen-
tuvat, ovat yleisimpiä (50 %). Koukistusspas-
meissa (40 %) kaula ja vartalo koukistuvat, kädet 
kohoavat ylös, ja koukistus näkyy myös lantiossa 
sekä polvissa.
Harvinaisemmissa ojennusspasmeissa pää 
tai vartalo ojentuu, ja tila voi muistuttaa Moron 
heijastetta. Spasmien epäsymmetrisyyden ha-
vaitseminen on tärkeää, koska se viittaa raken-
teelliseen etiologiaan. Spasmit voivat oireilla 
myös hyvin lievinä, esim. sarjassa esiintyvinä 
silmien deviointeina, liikehdinnän hetkellisenä 
pysähtymisenä tai vähenemisenä tai kasvojen 
 ilmeen muuttumisena. Vähäoireisia spasmeja 
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neilla lapsilla. Spasmisarjat voivat kestää alle 
minuutista useisiin kymmeniin minuutteihin. 
Spasmit esiintyvät tyypillisesti heräämisvai-
heessa, ja lapsi saattaa itkeä niitä edeltävästi tai 
niiden jälkeen (1,3,4).
Oirekuvaan kuuluu usein myös kehityksen 
pysähtyminen tai taantuminen, joka yleensä 
 havaitaan spasmien alkamisen jälkeen, mutta 
se voi olla myös ensimmäinen huomattu oire 
(1,3,4). Vanhempien epäily imeväisikäisen lap-
sen kehityksen taantumisesta tai pysähtymises-
tä, esimerkiksi katseella seuraamisen tai tarttu-
misen heikentymisestä, on otettava vakavasti ja 
lähetettävä lapsi jatkotutkimuksiin (taulukko 1).
Erotusdiagnostisia mahdollisuuksia spas-
meille ovat unenaikaiset ei-epileptiset myo-
kloniat, jotka loppuvat lapsen herätessä. He-
reillä ollessa voi esiintyä myös hyvänlaatuisia 
imeväisiän ei-epileptisiä myoklonioita, jotka 
kliinisesti muistuttavat spasmeja, tai innostu-
miseen liittyviä täristelyjä. Näihin oireisiin ei 
liity EEG-poikkeavuutta, eikä kehityksen taan-
tumista.  Infantiilispasmeja on joskus myös pi-
detty virheellisesti oireena vatsakivuista tai 
refluksi taudista (2,4).
tAuLukko 1.
infantiilispasmioireyhtymän keskeiset oireet ja toimintaohjeet 
perusterveydenhuollossa.
MiLLoin epäiLen infAntiiLispAsMioireyhtyMää?
imeväisikäisellä on sarjassa esiintyviä jäykistely- tai nykäysoireita tai ”pysähtymisoireita”. 
oireet esiintyvät usein heräämisvaiheessa ja jäykistelyiden/nykäysten välissä lapsi voi 
vaikuttaa hidastuneelta.
Vanhemmat tuovat esiin huolen imeväisikäisen kehityksen pysähtymisestä tai taantumisesta, 
esimerkiksi katseella seuraaminen tai tarttuminen on heikentynyt.
erityisesti neurologisesti vammautuneilla lapsilla (esim. perinataalinen vaskulaarinen tai 
hypoksisiskeeminen enkefalopatia) spasmit voivat olla myös hyvin vähäoireisia.
Mitä teen, jos epäiLen infAntiiLispAsMioireyhtyMää?
infantiilispasmioireyhtymää epäiltäessä lapsi lähetetään kiireellisesti arvioon 
 lastenneurologiseen yksikköön.
huoltajia ohjeistetaan videoimaan kotona esiintyviä oireita.
kuVA 1.
Kahdeksan kuukauden ikäisen lapsen eeG.
kuvassa näkyy symmetrinen hypsarytmia, jonka etiologia on tuntematon.
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Diagnoosi ja etiologiset tutkimukset
Spasmit dokumentoidaan videoimalla. Usein 
myös kotona kuvatuista videoista on hyötyä. 
Uni-EEG-tutkimus tehdään mahdollisimman 
pian, viimeistään tutkimuksiin tuloa seuraava-
na arkipäivänä. EEG-tutkimuksessa tyypillinen 
infantiilispasmeihin liittyvä löydös on hypsaryt-
mia (kuva 1). Sille tunnusomaista ovat järjes-
täytymätön hidas taustatoiminta, epäsäännölli-
set, multifokaaliset, suuriamplitudiset piikit ja 
terävät aallot. Klassisen hypsarytmian lisäksi 
 infantiilispasmien yhteydessä voi esiintyä eri-
laisia EEG-poikkeavuuden variaatioita (ns. 
modi fioitu hypsarytmia). Poikkeavuus voi olla 
asymmetrinen tai tavallista enemmän synkro-
ninen aivopuoliskojen välillä tai se voi olla pai-
kallinen (1,4).
Etenkin oireyhtymän alkuvaiheessa tai myös 
rakenteellisen etiologian kyseessä ollessa EEG-
poikkeavuus voi olla lievempi, tyypillisesti siinä 
esiintyy takaosiin korostuvia multifokaalisia 
piikkejä suhteellisen normaalia taustaa vasten 
(www.laakarilehti.fi > Oheisaineisto 2) (10). 
Spasmi sarjan aikana hypsarytmia vaimenee, ja 
etenkin spasmisarjan alussa esiintyy yleisesti 
toistuvia, 1–3 sekunnin kestoisia paroksys-
maalisen  nopean toiminnan purkauksia 
(www.laakarilehti.fi > Oheisaineisto 3). Sarja 
voi alkaa hyvin vähäoireisena, ja toisinaan vain 
EEG-löydös on havaittavissa. Kohtauksen ede-
tessä spasmiin liittyy usein hidasaalto ja vaime-
neminen (www.laakarilehti.fi > Oheisaineisto 
4). Spasmien rekisteröimisen mahdollisuus pa-















































































infantiilispasmioireyhtymän diagnostiset ja etiologiset tutkimukset.
esimerkkejä, mihin kannattaa kiinnittää erityistä huomiota ja mitä tutkimuksista voi löytyä, on esitetty sinisellä tekstillä.
DIAGNOSTISET TUTKIMUKSET
– uni-/video-EEG
– spasmien dokumentointi videolle
ENSISIJAISET ETIOLOGISET TUTKIMUKSET
ANAMNEESI
– raskausaika ja synnytys
– varhaisvaiheet
– kehitys, mahdollinen 
taantuminen
– sukuanamneesi
– onko vastasyntyneen 
metabolinen seula tehty?





– neurologinen tutkimus, 
päänympärys
– somaattinen tutkimus, 




– tarvittaessa EKG ja thorax-kuva
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10 minuuttia heräämisen jälkeen. Päiväaikai-
nen, 4–8 tunnin video-EEG on tarpeen, mikäli 
diagnoosi jää epävarmaksi. Spasmien symmet-
risyyden arviointia varten on hyödyllistä rekiste-
röidä EMG-signaali erikseen  oikeasta ja vasem-
masta hartialihaksesta.
Ensilinjan etiologisiin selvittelyihin kuulu-
vat huolellinen anamneesi ja kliininen neuro-
loginen tutkimus, joka sisältää arvion lapsen 
kehitystasosta, sekä aivojen magneettikuvaus. 
Näiden avulla infantiilispasmien etiologia sel-
viää yli puolella sairastuneista (6). Lisäksi alku-
tutkimuksiin kuuluvat veri-, virtsa- ja likvor-
näytteet. Ehdotetut alkututkimukset ja mah-
dollisia syitä infantiilispasmeille on esitetty 
kuviossa 1. Jos etiologia ei alkuvaiheen tutki-
muksissa selviä  eikä vastetta ensisijaishoidoil-
le (ks. alla) saavuteta, edetään harkinnan mu-
kaan geneettisiin ja aineenvaihdunnallisiin jat-
kotutkimuksiin. Lisäksi aivojen kuvantamises-
ta 3 teslan magneettilaitteella voi olla hyötyä. 
Esimerkiksi aivojen kuorikerroksen kehitys-
häiriöt (kuva 2) eivät välttämättä tule näkyviin 
ensimmäisissä kuvissa.
Ensisijaishoidot ja muu lääkehoito
Infantiilispasmien hoito aloitetaan mahdolli-
simman nopeasti. Jo yli viikon mittainen viive 
spasmien ilmaantumisesta hoidon aloittami-
seen voi heikentää lapsen kehitysennustetta 
(11). Hoidon tavoitteena kaikilla lapsilla on saa-
da spasmit loppumaan kokonaan. Jos spasmien 
etiologia on tuntematon, hyvään hoitovastee-
seen vaaditaan lisäksi EEG:n normalisoitumi-
nen. Niillä lapsilla, joiden epilepsian syy on 
tunnistettu, tavoitteena on hypsarytmian ja 
multifokaalisten piikkien väistyminen.
Ensisijaiset hoidot ovat hormonaalinen 
ACTH-hoito eli synteettinen pitkävaikutteinen 
tetrakosaktidi tai vigabatriini (1). ACTH:n voi 
korvata prednisolonilla, mikäli sopivaa ACTH-
valmistetta ei ole saatavilla. Tutkimuksiin tullei-
den lasten ensisijaishoito tulee aloittaa 1–3 vuo-
rokauden sisällä infantiilispasmioireyhtymän 
toteamisesta.
Alkututkimusten aikana voidaan antaa pyri-
doksiinia 150 mg/vrk niille lapsille, joiden spas-
mien syy ei ole selvillä, koska se saattaa lopettaa 
spasmit joiltakin potilailta (1). Pyridoksiinin 
 antaminen ei kuitenkaan saa viivästyttää ensi-
sijaishoidon aloitusta. Hormonaalinen hoito on 
ensisijainen niille lapsille, joiden infantiilispas-
mien etiologia on tuntematon, koska se saattaa 
lopettaa spasmit tehokkaammin kuin vigabatrii-
ni ja parantaa kehitysennustetta (1). Vigabatriini 
on ensijainen tuberoosiskleroosiin liittyvien in-
fantiilispasmien hoidossa (1). Sitä voi harkita en-
simmäiseksi hoidoksi myös niille lapsille, joilla 
on jokin muu rakenteellinen syy spasmeihin, 
koska heidän kehitysennusteensa näyttää olevan 
samanlainen sekä ATCH- että vigabatriinihoi-
don jälkeen (1). Vigabatriini on ensisijainen 
myös, jos ACTH on vasta-aiheinen esimerkiksi 
akuutin infektion vuoksi. HYKS:ssä käytössä ole-
va hoito-ohjelma on esitetty taulukossa 2.
Mikäli spasmit eivät lopu ensimmäiseksi vali-
tulla hoidolla kahden ensimmäisen hoitoviikon 
aikana, suositellaan siirtymistä toiseen ensisi-
jaishoitoon. Jos vigabatriinihoidon aikana spas-
mit ovat selvästi vähentyneet tai olleet tauolla, 
lääke voidaan jättää ACTH-hoidon rinnalle. Mi-
käli kliiniset spasmit loppuvat ensisijaishoidol-
la, suositellaan hoitovasteen tarkistamista uni- 
kuVA 2.
Kortikaalinen kehityshäiriö kahden kuukauden 
ikäisellä lapsella.
häiriöt näkyvät infantiilispasmeihin sairastuneen lapsen 
vasemmassa takaraivolohkossa (nuolet).











1380 Suomen LääkäriLehti 19/2016 vSk 71
tai video-EEG:llä kaksi viikkoa spasmien loppu-
misen jälkeen.
Sekä ACTH että vigabatriini voivat aiheuttaa 
vakavia haittavaikutuksia (taulukko 2). Hydro-
kortisonikorvaus on tarpeen ACTH- ja pred-
nisolonihoidon jälkeen, kunnes elimistön oma 
glukokortikoidituotanto on palautunut nor-
maaliksi. Vigabatriinihoitoon liittyvän näkö-
kenttäpuutosriskin vuoksi vigabatriinia suo-
sitellaan vaihdettavaksi 6 kuukauden jälkeen 
muuhun epilepsialääkkeeseen (esimerkiksi 
valproaattiin), jos lapsen hoitovaste on saavu-
tettu ja spasmien syy on tunnistettu (1). Tunte-
mattoman etiologiaryhmän lapsilta lääke voi-
daan lopettaa jo 3 kk:n kuluttua spasmien lop-
pumisesta (1). Jos vigabatriini on tehoton, se 
puretaan nopeasti pois.
Muiden epilepsialääkkeiden tehosta infantii-
lispasmeihin on niukasti näyttöä. Ensisijais-
lääkkeille hoitoresistentin infantiilispasmioi-
reyhtymän hoidossa voidaan käyttää valproaat-
tia, bentsodiatsepiineja (klobatsaami tai nitra-
tsepaami), topiramaattia tai lamotrigiinia (1).
Vanhempien epäily lapsen kehityksen 
 taantumisesta tai pysähtymisestä on  
otettava vakavasti ja lähetettävä lapsi 
 jatkotutkimuksiin.
tAuLukko 2. 





(jos ACth:ta ei ole saatavilla)
Vigabatriini2
Annostelu Viikko 1  
0,5 mg × 1 joka toinen päivä,  
yhteensä 4 annosta.
Viikko 1  
10 mg × 4/vrk.
Aloitusannos  
50 mg/kg/vrk kahtena annoksena.
Viikko 2  
jos spasmit ovat loppuneet, jatketaan 
seuraavat 4 annosta samalla tavalla.  
jos spasmit jatkuvat, suurennetaan  
annos 0,75 mg × 1.  
kahdeksannen pistoksen jälkeen  
pidetään 1 vrk:n tauko ennen  
prednisoloniin siirtymistä.
Viikko 2  
jos spasmit ovat loppuneet, jatketaan 
 toinen viikko samalla annoksella.  
jos spasmit jatkuvat nostetaan annos  
ad 20 mg × 3.
Annosten lisäys  
Mikäli hoitovastetta ei saavuteta,  
lisätään annosta 3 vrk:n välein ad 
150–200 mg/kg/vrk.
hoidon purkaminen jos ACth-annos oli 0,5 mg  
 prednisolonia, jatketaan viiden päivän 
jaksoissa  annoksilla 15 mg × 2,  
10 mg × 2 ja 10 mg × 1.  
jos ACth-annos oli 0,75 mg  
prednisolonia, jatketaan viiden päivän 
 jaksoissa  annoksilla 20 mg × 2,  
10 mg × 2 ja 10 mg × 1.
jos toisen viikon annos oli 40 mg/vrk, 
jatketaan pienenevin annoksin viiden  
päivän jaksoissa 15 mg × 2, 10 mg × 2  
ja 10 mg × 1.  
jos toisen hoitoviikon annos oli  
60 mg/vrk, jatketaan pienenevin  
annoksin viiden päivän jaksoissa  
20 mg × 2, 10 mg × 2 ja 10 mg × 1.
Vigabatriinihoito puretaan 6 kk spasmien 
loppumisen jälkeen, jos spasmien syy on 
tunnettu. tarvittaessa vaihdetaan esim. 
valproaattiin. jos spasmien etiologia on 
tuntematon, voidaan lopettaa 3 kk 
spasmien loppumisesta.
Vasta-aiheet huono yleistila ja kuumeinen infektio. jos epäillään sydänvikaa tai synnynnäistä 
 sytomegalovirusinfektiota, suositellaan kardiologin tai infektiolääkärin konsultaatiota.
ei ehdottomia vasta-aiheita.
Vakavat haittavaikutukset Vaikea infektio, elektrolyyttihäiriö, verenpaineen nousu,  
lisämunuaisakselin  toimintahäiriö.
pysyvä näkökentän kaventuminen.
Muita haittavaikutuksia ärtyneisyys, uniongelmat, verensokerin nousu, painon nousu,  
luuston heikkeneminen, pankreatiittiriski, silmänpaineen nousu.
talamus- ja tyvitumakealueen 
 magneettikuvassa näkyvät  muutokset, 
jotka väistyvät hoidon loputtua. 
 Liikehäiriö, väsymys, uniongelmat, 
ärtyneisyys.
1Annokset perustuvat ukiss-tutkimuksessa käytettyihin annoksiin (Lux AL, edwards sW, hancock e ym. the united kingdom infantile spasms study comparing vigabatrin with prednisolone or tetracosactide at 14 days:  
a multicentre, randomised controlled trial. Lancet 2004;364:1773–78).
2Annokset perustuvat yhdysvaltalaiseen konsensusjulkaisuun (3).
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Ketogeenistä dieettiä (12) voidaan tarvittaessa 
harkita lääkehoidon lisänä (3).
Epilepsiakirurgia
Infantiilispasmien syynä voi olla yhteen aivo-
lohkoon tai aivopuoliskoon rajoittuva raken-
teellinen poikkeavuus, jolloin leikkaushoito voi 
 parhaimmillaan parantaa lapsen epilepsian. 
Useimmiten tällainen syy näkyy magneettiku-
vassa, mutta etenkin paikallista kuorikerroksen 
kehityshäiriötä voi olla vaikea havaita. Merkkei-
nä toispuolisesta rakenteellisesta etiologiasta 
voidaan nähdä epäsymmetrisiä spasmeja ja 
EEG-poikkeavuuksia, mutta symmetriset löy-
dökset eivät poissulje leikkaushoidon mahdolli-
suutta. Myös palliatiivinen vagusstimulaattori-
hoito voi tulla kyseeseen joillekin lapsille.
Leikkaushoidon mahdollisuus pitää arvioida 
yliopistollisen sairaalan lastenneurologisessa 
 yksikössä kaikille lapsille, joiden spasmit ovat 
hoitoresistenttejä, eivätkä johdu etenevästä aivo-
sairaudesta. Epilepsiakirurgia on keskitetty 
HYKS:iin ja Kuopion yliopistolliseen keskus-
sairaalaan. Kehitysvammaisuus sinänsä ei ole 
leikkaushoidon vasta-aihe.
Seuranta
Jos tuntemattomasta syystä alkaneet spasmit 
ovat loppuneet ja lapsen kehitys todetaan 2-vuo-
tiaana normaaliksi, voidaan seurantaa jatkaa 
neuvolassa. Muiden osalta epilepsian hoito ja ke-
hityksen seuranta tapahtuvat yksilöllisen tarpeen 
mukaan lastenneurologisessa yksikössä tai myö-
hemmin kehitysvammahuollossa. Kaikille viga-
batriinia saaneille lapsille suositellaan silmälää-
kärin tutkimusta puoli vuotta hoidon aloittami-
sen jälkeen. Näkökenttätutkimus uusitaan 7 vuo-
English summary | www.laakarilehti.fi | in english
Do you recognize infantile spasms? Early treatment may improve developmental outcome
den kehitysiän saavuttaneille lapsille, jolloin tut-
kimuksen tekeminen luotettavasti onnistuu.
Ennuste
Ennusteen kannalta ratkaisevia tekijöitä ovat 
etiologia ja hoitovaste. Infantiilispasmioireyhty-
mä itsessään vaikuttaa kehitysennusteeseen, ja 
mikäli spasmit ovat hoitoresistenttejä, kehitys-
ennuste on huono. Nopea hoidon aloitus voi 
parantaa kehitysennustetta (11). Tuntematto-
man etiologian ryhmästä suurin osa asianmu-
kaisesti hoidetuista lapsista kehittyy normaalis-
ti. Suurin osa niistä lapsista, joilla infantiili-
spasmien syy on tunnettu, todetaan seurannas-
sa kehitysvammaisiksi (13,14). Spasmit saadaan 
loppumaan vuoden ikään mennessä lähes kai-
kilta lapsilta, joiden spasmien syy on tuntema-
ton ja yli puolella niistä, joilla syy on tunnettu 
(10). Hoitoresistentit spasmit muuntuvat usein 
toonisiksi kohtauksiksi, ja epilepsia voi muun-
tua Lennox-Gastaut’n oireyhtymäksi. Myös pai-




minen on tärkeää kaikilla imeväisiä hoitavilla 
terveydenhuollon sektoreilla. Vanhempien huo-
li imeväisikäisen kehityksen pysähtymisestä tai 
taantumisesta tulisi nopeasti johtaa jatkotutki-
muksiin. Etiologia on ennusteen kannalta mer-
kittävin tekijä, mutta myös hoidon aloituksen 
viivästyminen heikentää kehitysennustetta. Jos 
ensisijaishoidot eivät auta, muiden hoitomah-
dollisuuksien kartoittaminen jo aikaisessa vai-
heessa on tärkeää. ●
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oheisaineisto 1. 
Video viiden kuukauden ikäisen lapsen infantiilispasmeista.
Video sisältää spasmisarjan keskeltä koukistusspasmeja (klo 00:07, 00:30,00:55, 01:30 ja 01:40) ja vähäoireisia spasmeja, joissa silmät ja ensimmäi-
sessä myös leuka kääntyvät ylös (klo 00:12, 00:29, 00:33, 01:06, 01:11, 00:19, 00.26, 00:37, 00:42, 01:02, 01:12).
oheisaineisto 2.
Multifokaalisia piikkejä, jotka tulevat runsaimmin esiin taka-alueilla.
Vasemmassa aivopuoliskossa on taka-alueelle painottunut hidasaaltohäiriö. 11 kuukauden ikäisen lapsen eeG, etiologiaksi epäilty aivokuoren paikallista 
kehityshäiriötä.
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oheisaineisto 3.
spasmiin liittyvä symmetrinen paroksysmaalisen nopean toiminnan purkaus (nuolet).
kyseessä on sama potilas kuin kuvassa 1.
oheisaineisto 4.
Paroksysmaalisen nopean toiminnan purkauksen lisäksi tai ainoana löydöksenä spasmiin voi liittyä hidasaalto ja eeG:n vaimeneminen 
(nuoli).
hypsarytmia tyypillisesti vaimenee ennen spasmia, kuten on tapahtunut tässäkin neljän kuukauden ikäisen lapsen eeG:ssä. etiologia: aivokuoren kehityshäiriö.
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